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Les lymphomes cutanes 

La grande heterogeneite des lymphomes cutanes est a Vorigine de 
classifications nowvelles basees sur leur pronostic. Ce dernier s’est 
ameliore dans le cas du mycosis fongoide, mais reste mauvais 
pour le syndrome de Sezary. Cependant , la caracterisation 
recente de mecanismes moleculaires impliques dans Voncogenese 
ouvre de nowvelles perspectives therapeutiques, notamment avec 

Vutilisation des anticorps monoclonaux. 


Herve Bachelez* 


L es lymphomes cutanes primitifs, les 
plus frequents des lymphomes 
extraganglionnaires apres les lym- 
phomes digestifs, constituent une 
entite heterogene par leurs caracte- 
ristiques cliniques, histologiques, phe- 
notypiques, moleculaires et pronos- 
tiques. 1 Leur histoire naturelle et les 
anomalies moleculaires qui les carac- 
terisent sont differentes de celles des 
lymphomes T ganglionnaires. Les clas- 
sifications anciennes de Kief de la Wor- 
king formulation ou de la REAL (Revi- 
sed european american lymphoma 
classification X etablies pour les lym- 
phomes ganglionnaires, ont ete rem- 
placees par une classification tenant 


compte des specificites des lympho- 
mes cutanes primitifs, qui a ete pro- 
posee par le groupe de l’EORTC 
(European organisation for research and 
treatment of cancer) et a peraiis de defi- 
nir des entites pathologiques classees 
dans des groupes a valeurpronostique. 
Ces specificites ont ete reconnues et 
integrees dans la classification actua- 
lisee recemment par l’Organisation 
mondiale de la sante. 1 

LES LYMPHOMES T CUTANES 

Les lymphomes T cutanes ( v . tableau) 
sont les plus frequents des lymphomes 
cutanes primitifs, dont les lymphomes 
epidermotropes constituent l’entite 
predominante, regroupant essentiel- 
lement le mycosis fongoide et le syn- 
drome de Sezary. 2 


Les formes de bon pronostic 
Mycosis fongoide 

Les donnees epidemiologiques 3 
concernant les lymphomes T cutanes 
epidermotropes sont peu nombreuses. 
Des etudes menees aux Etats-Unis font 
etat, entre 1973 et 1992, d’un taux 
annuel d’incidence de 0,36/105 per- 
sonnes entre le debut des annees 1970 
et celui des annees 1990. Pour le syn- 
drome de Sezary, l’incidence serait de 
30 a 40 nouveaux cas par an aux Etats- 
Unis. Aucune donnee de prevalence 
n’est actuellement disponible. L’inci- 
dence du mycosis fongoide predomine 
dans la deuxieme moitie de la vie, pas- 
sant de 0,l/10 5 /an avant 30 ans, a 
l/10 5 /an apres 
60 ans, bien que 
des cas aient ete 


Cet article est egalement 
accessible sur le site orphanet 


* Service de dermatologie 1 et unite Inserm U697, hdpital Saint-Louis, 75475 Paris Cedex 10. Courriel: herve.bacheiez@sis.aphp.fr 
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Classification des lymphomes T cutanes 


SELON L'EORTC 


SELON L'OMS 

Bon pronostic 

• Lymphomes T epidermotropes : 

- Mycosis fongoide 

- Mycosis fongoide + mucinose folliculaire 

- Lymphomes pagetoldes 

• Mycosis fongoide 

Mycosis fongoide avec mucinose folliculaire 
Lymphomes pagetoldes 

• Lymphomes T a grandes cellules CD30+ 
(anaplasigues, immunoblastigues, 
pleomorphes) 

• Lymphomes cutanes a grandes cellules 
anaplasigues 

• Lymphomes T peripheriques 

• Papuloses lymphomatoldes 


• Papuloses lymphomatoldes 

Mauvais pronostic 

• Syndrome de Sezary 


• Syndrome de Sezary 

• Lymphomes T a grandes cellules CD30~ 
(immunoblastigues, pleomorphes) 

• Lymphomes T peripheriques 

Pronostic mal defini 

• Chalazodermie granulomateuse 


• Variant de mycosis fongoide 

• Lymphomes T pleomorphes 
a petites et moyennes cellules 


• Lymphomes T peripheriques 

• Lymphomes sous-cutanes 


• Lymphomes a type de panniculites 


Tableau 


EORTC : European organisation for research and treatment of cancer ; 
OMS: Organisation mondiale de la sante. 


decrits chez l’enfant. 3 II existe une pre- 
dominance masculine. 

Le psoriasis (mais pas la dermatite 
atopique ou l’eczema de contact) a ete 
identifie comme un facteur de risque 
de mycosis fongoide, avec un risque 
relatif (RR) de 3, sans que Ton sache 
si c’est l’affection ou son traitement qui 
favoriserait la survenue du lymphome. 
Aucune relation causale n’a pu etre 
demontree avec un facteur profes- 
sional ou d’environnement. 

Les taux de mortalite de l’ordre de 
0,065/10 5 / an ont eu tendance a dimi- 
nuerentre 1979 et 1991 et la tendance 
semble se eon firmer. La mortalite subit 
les memes modulations que l’inci- 
dence, selon l’origine et le sexe, mais 
les chiffres sont discutables puisque 
tous les deces par mycosis fongoide ne 
sont pas repertories. 

Certains virus, comme le retrovi- 
rus FHTLV-1 (human T cell leukemia 
virus type 1 X ont ete suspectes de jouer 


un role dans l’oncogenese des lym- 
phomes cutanes, mais cette hypothese 
n’a pas ete confirmee. II en est de 
meme pour le role de superantigenes. 4 

Le mycosis fongoide (fig. 1), dans 
sa forme typique dite progressive, suit 
une evolution chronique, avec une 
atteinte longtemps exclusivement cuta- 
nee caracterisee initialement par des 
macules erythemateuses, puis des 
plaques souvent squameuses, a contours 
figures. Apres une duree variable, sou- 
vent de plusieurs annees, les lesions 
peuvent devenir infiltrees, ou encore 
diffuser et confluer pour aboutir a un 
etat eiythroderaiique. Des nodules ou 
tumeurs peuvent aussi apparaitre, soit 
sur des lesions infiltrees preexistantes, 
soit en peau anterieurement saine. Ces 
tumeurs peuvent s’ulcerer et leur ana- 
lyse histologique montre alors fre- 
quemment une transformation histo- 
logique, definie par la presence de plus 
de 25 % de grandes cellules au sein 


de l’infiltrat (mycosis fongoide trans- 
forme). Cette transformation a une 
valeur pronostique pejorative, notam- 
ment en cas d’atteinte ganglionnaire 
ou viscerale. 5 Parmi les autres formes 
de mycosis fongoide ou les variantes, 
on distingue les mycosis fongoides fol- 
liculotropes, la reticulose pagetoide oil 
fmfiltrat est exclusivement epidermo- 
trope, et la chalazodermie granulo- 
mateuse. 

Diagnostic: il peut etre difficile, aux 
stades initiaux. Le mycosis fongoide 
est caracterise par un infiltrat dermique 
dense comprenant des lymphocytes au 
noyau cerebriforme et hyperchroma- 
tique correspondant aux cellules de 
Sezary. Celles-ci siegent aussi dans 
l’epiderme (epidermotropisme), et fer- 
ment typiquement des theques intra- 
epidermiques appelees aussi micro- 
abces de Pautrier. Ces cellules 
atypiques ont un phenotype T mature, 
CD3 + , CD4 + , CD8", et CD45R0 + . II 
existe parfois des anomalies d’expres- 
sion d’antigenes de differenciation des 
lymphocytes T matures, notamment 
une perte possible d’expression de 
CD2 ou CD5, surtout dans les stades 
evolues. L’apparition de tumeurs s’ac- 
compagne parfois d’une absence d’epi- 
dermotropisme. 

Pronostic: le pronostic global du 
mycosis fongoide s’est ameliore au cours 
des demieres decennies. Le facteur pro- 
nostique majeur est le stade T de la clas- 
sification TNM (tumour nodes metasta- 
sis X Ainsi, les taux de survie specifique 
a 5 ans des stades T1 (macules ou 
plaques sur moins de 10 % de la sur- 
face corporelle), T2 (plus de 10 %), 
T3 (tumeurs), et T4 (erythrodermie) 
sont respectivement de pres de 100 %, 
67 a 96 %, 50 a 80 %, et 40 %. L’exis- 
tence d’une hypereosinophilie sanguine 
est un facteur pejoratif. 6 

Traitement: la chimiotherapie locale 
(chlormethine [Caryolysine] ou car- 
mustine) ou la PUYAtherapie sont indi- 
quees dans les stades T1 et T2 ; la radio- 
therapie, l’interferon alpha (IFNa), le 
bexarotene (Targretin) ou la chimio- 
therapie (protocoles CHOP [cyclo- 
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phosphamide, hydroxyadriamycine, 
vincristine (Oncovin), prednisone], 
ESHAP [etoposide, Solu-Medrol, haute 
dose de cytarabine, cisplatine] ou gem- 
citabine [Gemzar] en cas d’echec) sont 
indiques dans les stades tumoraux. Les 
stades eiythrodermiques sont traites 
par chimiotherapie topique, IFNa, 
methotrexate, bexarotene ou par alem- 
tuzumab (MabCampath). 7 

Lymphoproliferations T cutanees CD30+ 

Ce groupe, le deuxieme par ordre 
de frequence puisqu’il represente envi- 
ron 30 % des lymphomes T cutanes, 
inclut principalement les lymphomes T 
primitivement cutanes a grandes cel- 
lules anaplasiques CD30 + et la papu- 
lose lymphomatoide. 

• Les lymphomes T cutanes primitifs 
a grandes cellules anaplasiques 

Ils resultent de la proliferation de 
grandes cellules anaplasiques, immu- 
noblastiques ou pleomorphes dont la 
majorite expriment l’antigene CD30. 

Les lesions, le plus souvent des 
papules des nodules ou des tumeurs, 
sont soit isolees, soit localisees ; elles 
peuvent s’ulcerer, et regresser spon- 
tanement. Des formes cutanees dis- 
seminees sont possibles, tandis que les 
atteintes extracutanees sont plus rares, 
essentiellement ganglionnaires. 

Diagnostic: Finfiltrat tumoral se situe 
dans le derme, sans epidermotropisme. 


II s’agit dans la majorite des cas de cel- 
lules anaplasiques de phenotype CD4 + , 
avec une frequente expression de 
molecules ayant une fonction cyto- 
toxique comme granzyme-B, TiA-1 et 
perforine. A la difference des formes 
secondaires, les formes primitivement 
cutanees n’expriment pas ou rarement 
la kinase ALK (anaplastic lymphoma 
kinaseX qui est associee a une trans- 
location 2;5. 10 

Pronostic: globalement favorable, 
avec une survie specifique a 10 ans qui 
est de plus de 90 %. n Les malades 
ayant une atteinte ganglionnaire loco- 
regionale semblent avoir un pronostic 
identique a ceux qui ont une atteinte 
cutanee exclusive. 11 

Traitement: la radiotherapie ou 
l’exerese chirurgicale sont adaptees en 
cas de lesion unique ou de lesions loca- 
lisees. Les formes multifocales peuvent 
etre traitees par IFNa, methotrexate 
ou bexarotene. Les formes dissemi- 
nees doivent etre traitees par poly- 
chimiotherapie de type CHOP, ABYD 
(Adriblastine, bleomycine, vinblastine, 
dacarbazine), ESHAP ou gemcitabine. 

• La papulose lymphomatoide 

II s’agit d’une eruption papulo- 
necrotique qui evolue par poussees 
spontanement regressives, avec une 
histologie suggestive d’un lymphome 
cutane, plutot de type anaplasique 


CD30 + . Elle peut se voir a tout age, 
mais predomine chez l’adulte jeune. 
Les lesions regressent en quelques 
semaines en laissant souvent une cica- 
trice. La papulose lymphomatoide peut 
parfois etre associee a un mycosis fon- 
goide ou une maladie de Hodgkin. 12 
Dans ces cas associes a un lymphome, 
les analyses moleculaires de clonalite 
ont montre l’existence de rearrange- 
ments communs du locus TCRy dans 
les 2 types de lesions. 12 

Diagnostic: finfiltrat tumoral est 
compose de cellules atypiques soit le 
plus souvent de grande taille a faspect 
dit sternbergoide (type A), soit aux 
noyaux cerebriformes ressemblant aux 
cellules du mycosis fongoide (type B). 
Un infiltrat histiocytaire, neutrophi- 
lique et eosinophilique est volontiers 
associe. Les cellules tumorales ont le 
meme phenotype que celles des lym- 
phomes T cutanes anaplasiques CD30 + 
dans le type A, et le meme que celles 
du mycosis fongoide dans le type B. 

Pronostic: excellent, avec un taux de 
survie specifique a 5 ans de 100 %. L’in- 
cidence d’un lymphome avec localisa- 
tion extracutanee est inferieure a 5 %. n 

Traitement: la PUVAtherapie ou la 
chimiotherapie par voie topique 
(Caryolysine ou carmustine) sont habi- 
tuellement utilisees en premiere inten- 
tion. Dans les formes diffuses en cas 
de rechute ou de resistance, le metho- 




QBD Plaques 
erythemateuses 
infiltrees 
au cours 
d'un mycosis 
fongoide. 
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®U Erythrodermie infiltree au cours 
d'un syndrome de Sezary. 


trexate hebdomadaire a faible dose 
peut etre indique. 

Les formes de mauvais pronostic 

Le syndrome de Sezary 

Le syndrome de Sezary est une 
entite beaucoup plus rare que le myco- 
sis fongoide, et d evolution globalement 
pejorative. Selon les criteres definis par 
X International Society for Cutaneous Lym- 
phomas (ISCL), le diagnostic repose sur 
la presence d’au moins un des criteres 
suivants : nombre de cellules de Sezaiy 
circulantes superieur a 1 000/ mm 3 sur 
le frottis sanguin; rapport CD4/CD8 
superieur a 10 avec augmentation du 
nombre des lymphocytes circulants 
et/ ou perte d’expression des marqueurs 
pan-T ou du CD26; presence d’un 
clone T sanguin avec augmentation du 
nombre de lymphocytes circulants ; pre- 
sence d’un clone T sanguin avec ano- 
malies cytogenetiques. 

Le syndrome de Sezary (fig. 2) 
associe une eiythrodermie infiltree tres 
prurigineuse, et souvent une poly-ade- 
nomegalie superficielle. 

Diagnostic: l’aspect est souvent 
assez comparable au mycosis fongoide 


au stade de plaques ou d’erythroder- 
mie. Cependant, l’epidermotropisme 
est souvent moins marque au cours 
du syndrome de Sezary, et le dia- 
gnostic est parfois difficile au debut. 
La presence de cellules de Sezary de 
grande taille a l’examen cytologique 
du sang et/ou du ganglion est un 
argument important ; elles ont un phe- 
notype analogue a celui des cellules 
du mycosis fongoide, avec une fre- 
quente perte d’expression de CD7 et 
de CD26. II s’agit d’une expansion do- 
nate, et la detection par etude e yl poly- 
merase chain reaction (PCR) du locus 
TCRy d’un rearrangement clonal pre- 
dominant et identique dans les lesions 
cutanees et dans le sang fournit une 
aide importante au diagnostic dans les 
cas difficile s. 

Pronostic: globalement pejoratif, 
avec une mediane de survie de 2 a 
4 ans. Les infections, notamment a 
point de depart cutane, ainsi que les 
infections opportunistes constituent la 
cause principale de deces. 

Traitement :\^ associations de chlo- 
rambucil et prednisone, ou le metho- 
trexate, sont rarement et alors seule- 
ment transitoirement efficaces, les 
cellules de Sezary etant remarquable- 
ment resistantes a la mort cellulaire 
induite par les agents cytotoxiques. 8 
L’interferon alpha peut permettre d’ob- 
tenir des remisssions qui sont rarement 
completes et durables. II en est de 
meme pour la photo chimiotherapie 
extracorporelle, les deux traitements 
pouvant d’ailleurs etre associes. 9 Plus 
recemment, des etudes cliniques ont 
rapporte l’efficacite de 1’alemtuzumab, 
anticorps monoclonal humanise anti- 
CD52. 7 

Les lymphomes T cutanes peripheriques 

Ce sont des lymphomes non epider- 
motropes caracterises par la predomi- 
nance de cellules de phenotype T CD4 + , 
de taille petite ou moyenne. Ces cel- 
lules n’expriment pas l’antigene CD30. 

Us sont surtout observes chez l’adulte, 
sous forme de nodule ou tumeur, 
uniques ou multiples. 
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Diagnostic ties cellules, pleomorphes 
de taille moyenne ou grande, ou 
d’aspect immunoblastique, expriment 
un phenotype T CD4 + . Dans certains 
cas, un contingent de cellules de 
grande taille, representant moins de 
30 % de l’infiltrat, peut etre observe. 
Une exocytose epidermique faite de 
cellules isolees est egalement possible, 
pouvant parfois poser un probleme de 
diagnostic differentiel avec un myco- 
sis fongoide. 

Pronostic: assez pejoratif, meme 
dans les formes a lesion isolee, avec 
environ 20 % de survie a 5 ans. 

Traitement: les polychimiotherapies 
de type CHOP ou ESHAP, ou encore 
la gemcitabine en cas d’echec, sont 
indiquees dans ces formes. 

Les formes de pronostic incertain 

Lymphomes T cutanes a cellules pleomorphes 
de taille petite a moyenne CD4 + 

Ce sont des lymphomes non epi- 
dermotropes caracterises par la pre- 
dominance de cellules de phenotype 
T CD4 + , de taille petite ou moyenne. 
Ces cellules n’expriment pas l’antigene 
CD30. 

L’affection peut se voir a tout age, 
mais predomine chez l’adulte. II s’a- 
git soit d’une plaque ou d’un nodule 
unique, soit de papulo-nodules mul- 
tiples. 

Diagnostic: les cellules infiltrent le 
derme sous forme d’un infiltrat dense, 
nodulaire, compose de lymphocytes T 
de taille petite ou moyenne, de phe- 
notype T CD4 + . Dans certains cas, un 
contingent de cellules de grande taille, 
representant moins de 30 % de l’in- 
flltrat, peut etre observe. Une exocy- 
tose epidermique faite de cellules iso- 
lees est egalement possible, pouvant 
parfois poser un probleme de dia- 
gnostic differentiel avec un mycosis 
fongoide. 

Pronostic: assez bon, avec 60 a 80 % 
de survie specifique a 5 ans. 

Traitement: les formes localisees 
relevent de la radiotherapie. Dans les 
formes a lesions multiples, l’inteiferon 
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alpha ou le cyclophosphamide sont 
proposes en premiere intention. 

Lymphomes T sous-cutanes 
de type panniculite 

Ce sont des formes rares de lym- 
phomes T cutanes, de phenotype T, 
TCRa(3 + , CD8 + cytotoxique, qui peu- 
vent se compliquer d’un syndrome 
d’activation macrophagique. 

Cette forme s’observe aussi a tout 
age, sous forme de nodules ou plaques. 
Des signes generaux sont possibles 
(fievre, sueurs, asthenie). 

Diagnostic: l’infiltrat siege essen- 
tiellement, voire exclusivement, dans 
l’hypoderme, sous forme d’un infil- 
trat pleomorphe avec souvent des ima- 
ges de necrose, et de cytophagocy- 
tose. 13 Cet aspect peut etre longtemps 
precede par une panniculite d’aspect 
benin, avec un infiltrat inflammatoire 
important. 

Pronostic: initialement considere 
comme tres pejoratif, il semble en fait 
caracterise par une evolution recidi- 
vante, chronique, et une survie a 5 ans 
voisine de 80 %. 14 

Traitement: dans les formes graves 
disseminees, accompagnees d’un syn- 
drome hemophagocytaire, la polychi- 
miotherapie (CHP, ESHAP) est neces- 
saire. Dans les formes plus chroniques, 
les corticoides peuvent permettre un 
controle de la maladie. 

Lymphomes cutanes T-NK dits 
« de type nasal » 

Ce sont des formes rares de lym- 
phomes T cutanes, de phenotype NK 
(natural killer) ou beaucoup plus rare- 
ment CD8 + cytotoxique, qui peuvent 
se compliquer d’un syndrome d’acti- 
vation macrophagique. 

Les nodules ou les plaques siegent 
volontiers sur le tronc ou la region 
medio-faciale, et l’ulceration est fre- 
quente. Des signes generaux, un syn- 
drome hemophagocytaire, ou une 
association a une leucemie NK sont 
possibles. 

Diagnostic: l’infiltrat siege dans le 
derme et l’hypoderme, souvent de 
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topographie angiocentrique, et d’aspect 
angiodestructeur. Les cellules sont soit 
de phenotype CD3 - , CD2 + , CD56 + 
(phenotype NK), soit CD3 + cyto- 
toxique. La detection du virus d’Ep- 
stein-Bair dans les lesions est tres fre- 
quente. 15 II existe une variante 
touchant 1’ enfant, associee au virus 
d’Epstein-Barr, qui est observee essen- 
tiellement en Asie et en Amerique 
latine, et de mauvais pronostic. 

Pronostic: tres severe, avec une sur- 
vie mediane de quelques mois. 

Traitement: la polychimiotherapie 
est la regie, mais elle est peu eflicace. 

Autres lymphomes T cutanes 

Cette entite regroupe differentes 
formes dont la caracterisation et la 
valeur pronostique sont encore incer- 
taines, ou des formes inclassables. II 
s’agit notamment des lymphomes T 
cutanes epidermotropes CD8 + d’evo- 
lution agressive, 16 et des lymphomes T 
cutanes de phenotype TCRy8, egale- 
ment de mauvais pronostic. 

LYMPHOMES BLASTIQUES 
A CELLULES NK 

Initialement consideres comme une 
proliferation derivee d’un precur- 
seurNK, leur origine admise actuel- 
lement est celle de la lignee des cel- 
lules dendritiques plasmacytoi’des. 17 

Les lesions sont constitutes de un 
ou plusieurs nodules, avec parfois une 
atteinte ganglionnaire. 

Diagnostic: l’infiltrat dermique est 
constitue de cellules de phenotype 
CD3-, CD56 + , TCL1+, CD123+ cyto- 
toxique. 

Traitement et pronostic: le pronostic 
est sombre, malgre la chimiotherapie, 
les rechutes etant souvent precoces. 

LES LYMPHOMES B CUTANES 

Les lymphomes B cutanes 
de la zone marginale 

Ces lymphomes, 1 devolution chro- 
nique, sont composes de petits lym- 
phocytes B d’allure centro cytique, de 


cellules lymphoplasmocytaires et de 
plasmocytes, qui incluent des cas pre- 
cedemment decrits sous le terme 
d’immunocy tomes. Ils appartiennent 
a l’entite plus large des lymphomes 
de la zone marginale qui touchent 
notamment les muqueuses ( mucosa- 
associated lymphoid tissue [MALT]). 

Les lesions, nodules ou plaques, 
sont volontiers multiples. L’ atteinte 
ganglionnaire est exceptionnelle. Une 
association avec une infection a Bor- 
relia burgdorferi a ete rapportee. 

Diagnostic: l’infiltrat nodulaire der- 
mique est souvent accompagne de cen- 
tres geiminatifs reactionnels. Les cel- 
lules de la zone marginale expriment 
CD20, CD79a, et bcl-2, mais pas CD5, 
CD 10, ni bcl-6. Des translocations 
(14;18) (q32;q21) impliquantle locus 
IgH et le gene MLT ont ete detec- 
tees, mais pas les translocations carac- 
teristiques des lymphomes MALT. 

Pronostic: excellent. 

Traitement: la radiotherapie ou l’ex- 
cision chirurgicale dans les lesions iso- 
lees, le chlorambucil (Chloramino- 
phene) ou l’interferon alpha en cas 
de lesions multiples, constituent les 
choix therapeutiques de premiere 
intention. 

Lymphomes folliculaires 
primitivement cutanes 

Les lymphomes folliculaires primiti- 
vement cutanes sont constitues de cen- 
trocytes (petites et grandes cellules cli- 
vees) et d’une proportion variable de 
centroblastes (grandes cellules non cli- 
vees aux volumineux nucleoles), avec 
une architecture folliculaire, follicu- 
laire et diffuse, ou diffuse. 

Ils forment des nodules ou des 
plaques situees typiquement sur la tete 
ou le tronc, devolution chronique. L’at- 
teinte ganglionnaire est possible. 

Diagnostic: l’infiltrat dermique est 
compose de cellules B exprimant 
CD20, CD79a et bcl6, mais pas CD5, 
et pas ou peu bcl2. L’expression de 
CD 10 est observee dans les cas ou l’ar- 
chitecture est folliculaire. Une expres- 
sion monotypique de chaine legere 
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d’immunoglobuline est possible, et un 
rearrangement clonal du locus IgH est 
habituel. 

Pronostic: tres bon, avec une sur- 
vie a 5 ans de 95 %. 


M0 Nodules multiples dans le cadre 
d'un lymphome B a qrandes cellules 
de la jambe. 


Traitement :\& radiotherapie dans les 
formes localisees, la chimiotherapie 
dans les formes disseminees sont les 
traitements de premiere intention, l’au- 
togreffe pouvant egalement etre pro- 
posee. 18 Des resultats favorables ont 
ete obtenus avec le rituximab (Mab- 
thera), seul ou en association avec la 
chimiotherapie. 


Lymphomes cutanes a grandes 
cellules « de type jambe » 

Ils resultent de la proliferation de cen- 
troblastes et d’immunoblastes et tou- 
chent souvent des sujets ages. Les 
lesions siegent typiquement sur les 
jambes (fig. 3), parfois dans une autre 
localisation, sous forme de nodules 
eiythemateux ou violaces. Au contraire 
des formes folliculaires, la dissemina- 
tion extracutanee n’est pas rare et de 
mauvais pronostic. 

Diagnostic: l’infiltrat est diffus, pro- 
fond, compose de cellules de grande 
taille avec des images de mitose. Les 
cellules tumorales expriment CD20 
et CD79a, bcl-2 et bcl-6, mais pas 
CD 10. 

Traitementet pronostic: le traitement 
par polychimiotherapie incluant des 
anthracyclines est indique, l’associa- 
tion avec le rituximab etant suggeree 
par des etudes recentes. La survie a 
5 ans est estimee a 55 %, la diffusion 
des lesions et l’atteinte ganglionnaire 
etant de mauvais pronostic. 19 

Autres lymphomes B cutanes diffus 
a grandes cellules 

Ce groupe inclut les lymphomes dif- 
fus a grandes cellules anaplasiques ou 
plasmoblastiques, les lymphomes B 
riches en cellules T, et les lymphomes B 
intravasculaires, ces derniers pouvant 
comporter une atteinte pulmonaire et 


du sy steme nerveux central, de mau- 
vais pronostic. 1 

CONCLUSION 

Les lymphomes cutanes constituent 
un cadre heterogene dont les diffe- 
rentes entites ont des caracteristiques 
specifiques, notamment evolutives, qui 
les distinguent entre elles, et des for- 
mes ganglionnaires. La caracterisation 
recente de mecanismes moleculaires 
impliques dans l’oncogenese a ouvert 
de nouvelles perspectives therapeu- 
tiques prometteuses. Ainsi, il a ete mon- 
tre qu’une activation constitutive de 
la voie de signalisation NFkB joue un 
role essentiel dans la resistance a l’apo- 
ptose des cellules du syndrome de 
Sezaiy, pouvant laisser envisager l’uti- 
lisation therapeutique d’inhibiteurs 
pharmacologiques de cette voie. 20 D’au- 
tres etudes ont demontre l’expression 
par les cellules de lymphomes T cuta- 
nes de variants de certains recepteurs 
de la families des KIR (killer inhibi- 
tory receptorsX pouvant constituer des 
cibles therapeutiques potentielles. 21 
Dans les lymphomes B cutanes, la carac- 
terisation des anomalies geniques et 
moleculaires a egalement permis de 
definir des cibles therapeutiques poten- 
tielles, permettant d’entrevoir des pro- 
gres dans la therapeutique et le pro- 
nostic des formes les plus graves. 22 ■ 
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SUMMARY Cutaneous lymphomas 

Cutaneous lymphoma is a heterogenous entity regarding clinical and pathological features, evolutive profiles and prognosis, molecular abnormalities 
and response to therapy. Recent classification is based on these specificities, giving a major concern to the prognostic implications of these different 
entities. While treatment is effective and prognosis is favorable in low grade forms, recent therapeutic innovations relying on the use of biological tools 
are likely to improve the prognosis of the most severe ones, as it is the case for anti-CD20 monoclonal antibodies (rituximab) in disseminated cutaneous 
B-cell lymphomas, and anti-CD52 monoclonal antibody (alemtuzumab) in refractory forms of cutaneous T-cell lymphoma. The deciphering of key 
molecular mechanisms underlying these malignancies should open new therapeutic perspectives in a close future. 
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RESUME Les lymphomes cutanes 

Les lymphomes cutanes constituent un groupe heterogene du point de vue clinigue, morphologigue, moleculaire, evolutif et pronostigue, et 
therapeutigue. Les classifications recentes tiennent compte de ces specificites, en donnant une importance toute particuliere a leur valeur pronostigue. 
Tandis gue le pronostic et la reponse au traitement sont favorables dans les formes chronigues dites de bas grade, les innovations therapeutigues 
recentes, reposant notamment sur les biotherapies, semblent capables d'ameliorer le pronostic des formes les plus graves, comme c'est le cas pour le 
rituximab (anticorps monoclonal anti-CD20) dans les formes disseminees de lymphome B cutane, et pour I'alemtuzumab (anticorps monoclonal anti- 
CD52) dans les formes refractaires de lymphome T cutane. L'elucidation des mecanismes moleculaires impligues dans la physiopathologie de ces 
lymphomes devrait ouvrir de nouvelles perspectives therapeutigues dans un proche futur. 
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CREDITS DE FMC : 

votre abonnement valorise 

[.’obligation de FMC a laquelle sont tenus desor- 
mais tous les medecins qu’ils soient liberaux, 
salaries ou hospitaliers stipule que chaque pra- 
ticien devra acquerir en 5 ans, 250 credits dont 
100 credits obligatoires au titre de devaluation 
des pratiques professionnelles (EPP). 

LES 150 CREDITS RESTANTS DE FMC DOIVENT ETRE 
OBTENUS DANS AU MOINS 2 DES 3 CATEGORIES 
SUIVANTES : les formations avec presence sur 
place delivrees par des organismes agrees, les 
formations individuelles, et enfin les situations 
professionnelles formatrices (par exemple la 
realisation de travaux de recherche). 

LA CATEGORIE DES FORMATIONS INDIVIDUELLES 
INCLUT L’ABGNNEMENT A DES REVUES DE FORMATION 
repondant a des criteres de qualite precis, ce qui est le 
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par une mention explicite. L’ABONNEMENT A 
CHACUNE DE NOS REVUES APPORTE 4 CREDITS 
ANNUELS ET LE DOUBLE SI VGUS VOUS ABGNNEZ A 

2 TITRES (par exemple a La Revue du Praticien et a 
La Revue du Praticien - Medecine Generate ou a La 
Revue du Praticien et au Concours medical). Dans 
ce cas, ce « double abonnement » vous apportera 8 
credits annuels (4 + 4 ), soit 40 credits sur 5 ans 
(le maximum prevu pour I’abonnement aux revues) 
soit deja plus du quart des credits de FMC neces- 
saires (40 sur 150 ) ! L’abonnement aux revues 
medicales de qualite apparait ainsi doublement 
vertueux : s’il contribue d’une fagon importante a la 
satisfaction de I’obligation de FMC, il renforce aussi 
I’independance redactionnelle des revues et la qua- 
lite de leur contenu ! La Redaction 


cas des 3 REVUES DE FMC DU GROUPE HUVEAUX : 

La Revue du Praticien, La Revue du Praticien - 
Medecine Generate et le Concours medical. 

OUELS SONT CES CRITERES ? Tout d’abord que la 
politique editoriale des titres soit conduite par 
un comite de redaction scientifique garant du 
contenu editorial, de la legitimite des auteurs et de 
la pertinence du processus de lecture critique 
des articles. Les auteurs des articles doivent 
pouvoir etre parfaitement identifies, leurs conflits 
d’interets declares et leurs propos soigneusement 
etayes par de solides references bibliographiques. 
Enfin les articles de FMC ou les travaux origi- 
naux qui constituent I’essentiel du contenu des 
revues doivent etre clairement distingues de la 
publicite (redactionnelle ou visuelle) identifiable 
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